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MONOGRAPHIE 


Diagnostic difficile 
de la sarcoidose 

Des atypies cliniques, radiologiques ou cytologiques n'excluent pas 
le diagnostic de sarcoTdose, et I'elimination des diagnostics 
differentials n'est pas toujours evidente. Generalement, il y a 
une seule anomalie et, les autres caracteristiques etant typiques, 
le diagnostic de sarcoTdose peut etre retenu a condition que 
I'anomalie observee ait deja ete decrite en cas de sarcoTdose 
et que tous les autres criteres de la maladie soient scrupuleusement 
respectes. 


Diane Bouvry, Zohra Carton, Hilario Nunes* * 

D ans la plupart des cas, il est aise de porter le diagnostic 
de sarcoidose avec les criteres recommandes 
(v. p. 1088): 1 la presentation radio-clinique est evo- 
catrice, on obtient par des gestes simples une confirma- 
tion histologique; il n’y a pas de contexte confondant avec 
une autre maladie ; revolution est conforme a Fhistoire 
naturelle attendue et ne souleve pas de difficulte d’inter- 
pretation. Mais il existe des situations au cours desquelles 
chacun des elements de base du diagnostic est suscepti- 
ble de soulever un probleme et de proposer des solutions 
pour parvenir au diagnostic. 

PRESENTATION ATYPIQUE RADIO-CLINIQUE 
OU CYTOLOGIQUE DU LAVAGE 
BRONCHO-ALVEOLAIRE 

La sarcoidose peut emprunter des manifestations rares 
ou, a premiere vue, trompeuses qui peuvent egarer le 
diagnostic. 2 Ces situations peuvent conduire a ne pas 
rechercher les elements conduisant au diagnostic. Nean- 
moins, il y a generalement une seule anomalie surpre- 


nante, les autres caracteristiques etant typiques et permet- 
tant, a condition que I’anomalie observee puisse etre 
consideree comme possible en cas de sarcoidose selon la 
« jurisprudence » etablie d’apres la litterature medicale, de 
retenir finalement le diagnostic en exigeant le respect 
scrupuleux de tous les autres criteres. 

Une radiographie de thorax est demandee quand les 
signes suivants n’ont pas trouve d’ explication satisfai- 
sante: dyspnee subaigue, tableau asthmatiforme, hemop- 
tysie, presence de rales crepitants, symptomatologie 
rhino-sinusienne ou laryngee severe, signes neuro- 



•> Une meilleure connaissance des formes rares et d'apparence 
trompeuse a premiere vue, avec la necessite de recourir 
a des criteres diagnostiques adaptes. 

L'indication du test de proliferation lymphocytaire en presence 
de beryllium chez les patients ayant eu cette exposition. 
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SARCOIDOSE DIAGNOSTIC DIFFICILE 


logiques ou psychiatrique divers ou atteinte cardiaque au 
premier plan. 3 Dans ces cas, la radiographie de thorax per- 
met le plus souvent d'cnvisager l’hypothese dune sarcoi- 
dose. II reste alors a confirmer le diagnostic et a recher- 
cher le mecanisme des differents signes revelateurs. 

Dans d’autres cas, ce n’est pas la symptomatologie 
clinique qui est atypique mais les images radiogra- 
phiques : adenopathies intrathoraciques unilaterales ou 
compressives, images pulmonaires atypiques (verre 
depoli predominant, images de condensation pulmonaire 
multiples, opacites excavees, images unilaterales ou locali- 
sees a un lobe pulmonaire), ou aspect nodulaire pleural 
diffus ou epanchement pleural de faible abondance. 4 
Dans ces cas, on peut s’aider de la tomodensitometrie qui 
permet de retrouver le plus souvent des elements evoca- 
teurs : adenopathies en fait bilaterales et de topographie 
typique et presence de micronodules pulmonaires de 
topographie lymphatique. 4 Bien sur, il faut reunir les 
autres arguments pour confirmer le diagnostic : confirma- 
tion histologique et exclusion des autres hypotheses. 

D’autres explorations peuvent etre trompeuses. Le 
lavage broncho-alveolaire peut ne pas montrer de lympho- 
cytose dans 20 % des cas, voire montrer une lymphocytose 
CD8 dans certains cas exceptionnels. Cependant, ces pro- 
fils inhabituels ne sont pas associes a une presentation 
radio-clinique atypique de la sarcoidose et le diagnostic 
peut etre retenu devant les elements probants habituels. 


scopie ou videothoracoscopie, 1 voire au niveau d’autres 
sites profonds selon rorientation clinique et biologique. 

Cependant, en presence de tableaux radio-cliniques 
typiques et ne requerant pas de traitement, la realisation 
d’explorations invasives peut etre le principal effet indesi- 
rable de la maladie. II peut done etre raisonnable d’envi- 
sager sous certaines conditions de se passer de confirma- 
tion histologique moyennant la raise en place d’une 
surveillance clinico-radiologique. Cette situation est ren- 
contree en cas de syndrome de Lofgren, d’atteinte gan- 
glionnaire intrathoracique typique dans un contexte de 
latence clinique totale ou d’uveite anterieure aigue acces- 
sible a un traitement local devant des adenopathies 
hilaires bilaterales, volumineuses mais non compressives, 
satellites des voies aeriennes, auxquelles s’associcnt sou- 
vent des adenopathies laterotracheales droites et de la 
fenetre aorto-pulmonaire. 4 Le diagnostic peut etre 
conforte par un lavage broncho-alveolaire typique (lym- 
phocytose moderee inferieure a 50 %, avec un rapport 
lymphocyte T CD4/ CD8 superieur a 3,5), 5 une elevation 
superieure au double de la valeur normale du dosage 
serique de l’enzyme de conversion de l’angiotensine, ou la 
presence a la tomodensitometrie d’images pulmonaires 
micronodulaires typiques. 4 

PRESENCE D'UN DOUTE AVEC D'AUTRES 
HYPOTHESES DIAGNOSTIQUES 


DIFFICULT^ D'OBTENTION DE LESIONS 
GRANULOMATEUSES A LA BIOPSIE 


Le diagnostic de sarcoidose necessite la mise en evidence 
de granulomes sans necrose caseeuse (v. p. 1088). 1 II est 
aise de mettre en evidence ces lesions dans pres de 90 % 
des cas de sarcoidose par des explorations simples : biop- 
sies de lesions cutanees typiques, d’adenopathies superfi- 
cielles, de muqueuse bronchique et transbronchiques 
pulmonaires, de glandes salivaires accessoires ou de 
nodules conjonctivaux. Pour les autres cas, la question est 
soulevee de prelevements plus invasifs par mediastino- 


3 U R LA PRATIQUE 


Le diagnostic de sarcoidose peut etre envisage sans 
confirmation histologigue lorsgu'on n'obtient pas de granulomes 
sur les biopsies habituelles devant une sarcoidose a presentation 
typique et sans enjeu therapeutique. Une surveillance clinique 
est indispensable. Le diagnostic peut etre renforce par un faisceau 
d'arguments dont la mise en evidence au lavage broncho-alveolaire 
d'une lymphocytose alveolaire inferieure a 50% avec un rapport 
lymphocytes T CD4/CD8 superieur a 3,5, un aspect typique 
de la tomodensitometrie thoracique, une concentration serique 
de I'enzyme de conversion superieure au double de la valeur 
normale, une hypercalcemie ou une hypercalciurie. 


Le diagnostic de sarcoidose est d’autant plus facile a faire 
qu’il n’existe pas d’argu merit suggerant un autre diagnos- 
tic (v. p. 1088). 1 Pourtant, le fait d’avoir sejoume en pays 
d'endemie tuberculeuse ou meme d'avoir ete en contact 
avec un sujet tuberculeux n’empeche pas de contracter 
une sarcoidose, et cette situation s’applique particuhere- 
ment aux Africains d’origine subsaharienne puisque la 
sarcoidose a chez eux, comme chez les Nobs americains, 
une incidence plus elevee que chez les Caucasiens. 

Comment confirmer le diagnostic de sarcoidose 
lorsque les reactions cutanees tuberculiniques sont posi- 
tives (la sarcoidose etant seulement relativement anergi- 
sante) ou que le quantiferon est positif? II faut etre tres 
rigoureux sur les criteres cliniques et radiologiques, 
s’assurer de l’absence de necrose caseeuse au niveau des 
prelevements effectues, multiplier les recherches de 
bacilles tuberculeux et donner en premiere intention un 
traitement antitub erculeux. Ce traitement a un double 
but. II permet de traiter une infection tuberculeuse latente 
et facilite par la suite la mise en place d’un traitement de la 
sarcoidose sans exposer le patient au risque de tuberculose 
maladie. Dans ces cas, best souvent la progression sous trai- 
tement antitub erculeux ou la non-regression des signes qui 
va conforter la suspicion de sarcoidose suggeree initiale- 
ment devant le tableau radio-clinique et surtout la negati- 
vite des recherches bacteriologiques. 

En presence de lesions granulomateuses, d’autres 
pathologies infectieuses peuvent etre evoquees (myco- 
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bacterioses non tuberculeuses, certaines infections fon- 
giques [histoplasmose, cryptococcose, blastomycose ou 
coccidioidomycose]). 

La meme question peut etre soulevee chez certains 
patients ayant un tableau compatible avec une sarcoidose 
et ayant ete soumis a une exposition au beryllium. 6 La pra- 
tique d’un test de proliferation des lymphocytes en pre- 
sence de beryllium a partir de sang et de liquide de lavage 
broncho-alveolaire pennet de favoriser l’hypothese d’une 
sarcoidose si ce test est negatif. 

Lincidence des lymphomes pourrait etre pour certains, 
ce qui est conteste par d’autres, plus importante chez les 
patients atteints de sarcoidose, les lymphomes pouvant se 
declarer avant ou apres la sarcoidose. II arrive done que le 
diagnostic de sarcoidose soit fait chez des patients ayant 
un antecedent de lymphome. Ce diagnostic nest possible 
que si la guerison du lymphome est averee. La sarcoidose 
doit etre typique, et l’on doit s’aider de prelevements et de 
techniques adequates (biologie moleculaire) et d’un avis 
hematologique. 

EVENEMENTS EVOLUTIFS AMBIGUS 


Tout evenement lors d’une sarcoidose n’est pas necessai- 
rement du a cette maladie et il y a d’autant plus de proba- 
bilites en faveur d’un autre diagnostic que l’on se trouve 
plus a distance de son debut (v. p. 1091). 

On peut envisager 3 hypotheses : poussee de la sarcoidose, 
affection favorisee par le traitement, ou autre diagnostic. 

Cette question a ete partiellement traitee dans un autre 
chapitre (v. p. 1091). Aussi, nous aborderons principale- 
ment les nouvelles manifestations chez les patients en 
cours de traitement. II est classique d’observer des 
rebonds dans des sites anterieurement touches par la 
maladie lors de la baisse ou dans les mois suivant barret du 
traitement. On doit, en revanche, considerer comine sus- 
pecte la survenue d’evenements cliniques nouveaux dans 
des territoires jusque-la epargnes lorsque le traitement se 
situe au-dessus de la dose therapeutique seuil. Une nou- 
velle evaluation avec des investigations microbiologiques 
et histologiques a la recherche d’une cause infectieuse ou 
d’une maladie neoplasique s’impose le plus souvent. 

Dans certains cas, l’apparition d’une autre maladie sys- 
temique dont l’association possible a la sarcoidose a ete 
rapportee necessite un tri des lesions observees : sclero- 
dermie, syndrome de Sjogren, spondylarthrite ankylo- 
sante, rectocolite hemorragique et maladie de Crohn 
pour citer les mieux connues. 

CONCLUSION 


II arrive que l’un des elements du diagnostic de sarcoidose 
soit source de difficultes. II faut: verifier que le problem e 
souleve n’est pas incompatible avecle diagnostic de sarcoi- 
dose en tenant compte de la « jurisprudence » concemant 
la maladie; rechercher des signes typiques meme s’ils peu- 


vent etre au second plan ; exiger avec rigueur les autres cri- 
teres indispensables; considerer tous les autres diagnos- 
tics differentiels ou associes avec un regard tres critique. 
Dans de tels cas, de veritables reunions de concertation 
pluridisciphnaires sont necessaires. Le recours a l’avis de 
personnes particulierement experimentees dans le 
domaine de la sarcoidose est souhaitable. ■ 


SUMMARY Diagnostic challenges in sarcoidosis 

The diagnostic of sarcoidosis is done when clinical and radiological 
usual signs are present with nonnecrotizing granuloma and in the 
absence of any other granulomatous disease. However, if associated 
with usual manifestations of sarcoidosis and if published similar 
case reports are available, diagnostic is not excluded by atypical 
clinical or radiological facts. Chest thin-section hight-resolution 
computed tomographic scan is very useful to obvious typical 
findings when chest-X-ray looks unusual. In some cases, achievement 
of granuloma can be delayed if sarcoidosis does not require any drug. 
Besides, difficulties exist regarding alternative diagnosis, particularly 
tuberculosis for patients from endemic countries. Lastly, clinical course 
manifestations rise to know the discriminate between sarcoidosis, 
treatment side-effects and others sarcoidosis-associated diseases. 
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Diagnostic difficile de la sarcoidose 

Le diagnostic de sarcoidose repose sur I'association de tableaux 
cliniques, radiologiques et biologiques compatibles, de la mise en 
evidence histologique de granulomes et de I'exclusion des diagnostics 
differentiels. Cependant, des atypies cliniques, radiologiques 
ou cytologiques n'excluent pas ce diagnostic. La coexistence 
de manifestations habituelles de sarcoidose et la notion de cas 
similaires dans les publications scientifiques sont essentielles pour 
retenir ce diagnostic. En cas d'aspect radiographique inhabituel, 
la tomodensitometrie thoracique permet souvent de conforter 
le diagnostic par la mise en evidence d'images typiques. Une autre 
difficulty est I'obtention d'une confirmation histologique; celle-ci 
peut etre retardee si une surveillance simple de la maladie est 
envisagee. Par ailleurs, I’elimination des diagnostics differentiels 
n'est pas toujours evidente, en particular la tuberculose chez 
les patients venant de zone d'endemie tuberculeuse. Enfin, 
les manifestations evolutives peuvent temoigner d'une poussee 
de sarcoidose, d'une complication liee au traitement mais aussi etre 
liees a une autre pathologie associee ou intercurrente a la sarcoidose. 
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